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神経線維腫症1型患者に合併 した
後腹膜悪性末梢神経鞘腫の1例
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　 　 We　report　a case　of　retropcritoneal　malignant　peripheral　nerve　sheath　tumor(MPNST)in　 a
patient　with　ncuro且bromatosis　l.　A　42-year-old　woman　was　admitted　because　of　a　palpable　left
abdomina正mass.　Her　mother,　son,　and　daughtcr　had　neuro且bromatosis　I.　Computed　tomography








tumor(MPNST)は,従来,悪 性 神経鞘腫,神 経線維
肉腫,神 経性肉腫 と呼 ばれてい た神経原性悪性腫瘍 を
包括 し定義 された ものであ る.MPNSTは 悪性軟部腫
瘍の約5　・一　10%を占め,そ の約50%は神経線維腫症1
型neurofibromatosis　l(以下NFI)に 合併 す るとい わ
れてい る1・2)一方,NFI患 者がMPNSTを 合併す る
頻度 は約3--5%3)と比較 的稀 で ある.今 回われわれ
はNF1に合併 した後 腹膜MPNSTを 経験 したので,
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　 　 　 　 retroperitoneal　tumor,　which　is　not
　 　 　 　 cnhanced,　but　whose　peripheral　port量on　is
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　 　 　 　 neously　mixcd　Iow　intensity　n　the　high















　以上 より後腹膜神経原性腫瘍 と診断 し,2004年4
月1日後腹膜腫瘍摘除術 を施行 した.
　手術所見:上腹部正中切開にて経腹的に後腹膜腔に







腫瘤で,被 膜 は明 らかではなかった,割 面では黄白












"　　 'c　　 　 .　　 　 　 　 一　 『・it
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 _　一　へ
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 :　　　　　　　'、　"
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 ㍉　　　'・　　 ・『　　馳　　　　　　　 ♂
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 つ
　 　 　 　 　 　 　 　 　 叉　　　　　　　　　　　　　　　　　　コ
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 (b)
Fig。4.　(a)Less　cellular　areas.　The　nuclei　of
　 　 　 　 spindle　cells　is　wavy,　and　exhibit
　 　 　 　 modcratc　variation　i size　and　shape.
　 　 　 　 (b)Densely　cellular　areas.　The　spindle
　 　 　 　 cells　have　bizarre　nuclei　and　mitotic
　 　 　 　 丘gures.
の密な部分 とが混在 しており,密度の高いところでは
紡錘形細胞の核は腫大 し核分裂像 も目立ち,多い とこ
ろで6/1HPFであった.以 上の所見から,細胞密度
の高い部分はMPNSTと考 えられた.結 節辺縁部な
どでは細胞密度が低 く細胞異型 も軽 度で しば しば
wavyな核をもつ紡錐形細胞からなる部分があり,神
経線維腫 の像 と考え られた.前 述のMPNSTの像 と



















































については,以 前の報告ではNFI患 者 に合併 した
MPNSTは有意に予後が悪いとされていたが,最 近は
予後 に有意差はない とす る報告が増 えている2,5)
Hrubanらは43例のMPNST(NFI合併23例,非合併
20例)について予後の検討 を行っているが,NF1合
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